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Rezumat  
Paraganglioamele extra-adrenale retroperitoneale nonfuncţionale sunt tumori foarte rare ale sistemului nervos au-
tonom. Deseori acestea sunt asimptomatice şi pot atinge mărimi substanţiale. Aceste tumori sunt descoperite accidental 
în urma unor investigaţii imagistice din alte motive. Diagnosticul defi nitiv este stabilit histologic şi tratamentul este chi-
rurgical cu scopul de înlăturare completă. Acest articol cuprinde o sinteză a celor mai noi date a literaturii de specialitate 
privind paraganglioamele extra-adrenale retroperitoneale nonfuncţionale. 
Cuvinte-cheie: paragangliomul retroperitoneal
 
Summary. Extra-adrenal retroperitoneal paraganglioma. Review of the literature
Non functional retroperitoneal paragangliomas are very rare tumors of the autonomic nervous system. They are 
often asymptomatic and can reach a substantial size. These tumors are discovered incidentally during imaging studies 
performed for other reasons. Defi nitive diagnosis is usually made with histologic fi ndings and treatment involves surgery 
with the goal of total excision. This article includes a synthesis of the most recent publications from the non functional 
retroperitoneal paragangliomas. 
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Резюме. Ретроперитонеальная экстра-адреналовая параганглиома. Обзор литературы
Экстра-адреналовые нефункциональные забрюшинные параганглиомы - редкие опухоли вегетативной 
нервной системы. Часто они протекают бессимптомно и могут достигать существенных размеров. Эти опухоли 
обнаружены случайно в результате параклинических исследований по другим причинам. Окончательный диагноз 
устанавливается гистологически и лечением является полное хирургическое удаление. В данной статье приводятся 
последние данные литературы по экстра-адреналовых нефункциональных забрюшинных параганглиом.
Ключевые слова: ретроперитонеальная параганглиома
Introducere. Paraganglioamele retroperitoneale 
sunt tumori extra-adrenale care provin din celulele 
neuroendocrine ale sistemului nervos autonom şi 
constituie doar 10% dintre cazurile de feocromo-
citom înregistrate. Vârsta predilectă este a persoa-
nelor din decadele a 3-a şi a 4-a, după unele date 
din literatură se întâlneşte preponderent la bărbaţi, 
după alte date afectează ambele sexe în mod egal 
[3,17,21]. Majoritatea paraganglioamelor sunt spo-
radice, însă aproximativ 10% dintre pacienţii cu 
paragangliom au antecedente familiale semnifi cati-
ve, iar o treime din cazuri sunt asociate cu mutaţii 
liniare în cel puţin şase gene (NF1, MEN2, SDHB, 
SDHC, SDHD şi VHL) [17,24]. Aceste tumori sunt 
producătoare de catecolamine, iar în funcţie de ac-
tivitate, paraganglioamele se clasifi că în funcţionale 
şi nefuncţionale. Paragangliomul extra-adrenal re-
troperitoneal reprezintă o tumoră extrem de rară mai 
ales în varianta nefuncţională, adică nonsecretorie 
[5]. De obicei, acestea se prezintă cu o simptoma-
tologie nespecifi că, diagnosticul de certitudine fi ind 
cel histopatologic şi imunohistochimic. Paragangli-
oamele retroperitoneale cel mai des sunt benigne şi 
au un prognostic favorabil, dar pot avea o invazie 
locală manifestă iar, câteodată, pot chiar şi metas-
taza. Riscul de malignitate a acestora poziţionează 
excizia chirurgicală radicală ca tratament de elecţie. 
În revista literaturii de profi l se înregistrează doar o 
serie mică de cazuri raportate, care abordează şi evi-
denţiază problematica chirurgicală indusă de aceste 
situaţii clinice cazuistice [11,15,18,28]. De aceea 
ne-am propus să sintetizăm şi analizăm cele mai noi 
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referinţe ale literaturii medicale ştiinţifi ce, privind 
paragangliomul retroperitoneal nonfuncţional. 
Defi niţie şi Epidemiologie. Paragangliomul re-
prezintă o tumoră neuroendocrină rară ce se dezvoltă 
în rezultatul hiperplaziei celulelor paraganglionare de 
lângă sau în interiorul ganglionilor sistemului nervos 
vegetativ [30]. Conform propunerii oferite de Pick în 
1912, tumorile cromafi ne intra-adrenale au fost nu-
mite feocromocitoame, iar toate tumorile cromafi ne 
extra-adrenale – paraganglioame [9]. Aproximativ 
5-10% din paraganglioame apar extra-adrenal, cel 
mai frecvent în regiunea para-aortică de la originea 
arterei mezenterice inferioare până la bifurcaţia aortei 
(organul lui Zuckerkandl) paralel sistemului nervos 
vegetativ.
Paraganglioamele pot fi  ereditare sau pot fi  aso-
ciate cu neurofi bromatoza tip 1, boala von Hippel-
Lindau, triada Carney (paragangliom extra-adrenal, 
tumoră stromală gastrointestinală şi condromă pul-
monară), boala neoplazică endocrină multiplă tip 2 
(MEN II) şi mutaţii ale genelor succinat dehidrogena-
zei (SDHB, SDHC, SDHD). Totodată a fost raportată 
o incidenţă şi prevalenţă mai înaltă a paraganglioa-
melor maligne la pacienţii cu mutaţia SDHB [1]. 
Cu toate că nu este defi nitivată o clasifi care a pa-
raganglioamelor acestea se clasifi că în funcţionale şi 
nonfuncţionale, în dependenţă de secreţia de cateco-
lamine ale acestora Paragangliomul nonfuncţional 
extra-adrenal este extrem de rar, în literatura medicală 
până în prezent fi ind raportate aproximativ 50 de ca-
zuri [11,15,18,28]. Paraganglioamele retroperitoneale 
fac parte din grupul tumorilor ce provoacă difi cultăţi 
considerabile în stabilirea unui diagnostic clinic exact 
preoperator. 
Aspecte clinice. Este bine cunoscut faptul că pa-
raganglioamele retroperitoneale nonfuncţionale de 
obicei sunt asimptomatice şi pot atinge dimensiuni 
marcante, manifestându-se clinic ca tumori latente 
[18,25]. Cu toate acestea, pacienţii pot prezenta simp-
tome nespecifi ce ca dureri lombare, dureri abdomina-
le, masă tumorală palpabilă, greţuri, vărsături, diaree, 
distensie abdominală, pierdere în greutate, simptome 
urinare [14]. Acestea fi ind estompate şi întârziind sta-
bilirea diagnosticului. Extrem de rar, în caz de ruptură 
spontană a acesteia, poate să se manifeste cu o durere 
abdominală severă ce mimează alte condiţii chirurgi-
cale acute [34]. Din cele relatate şi-n baza experienţei 
înregistrate credem ca semnele clinice sunt neinfor-
mative pentru stabilirea diagnosticului, simptomato-
logia paraganglioamelor nonsecretorii fi ind similară 
altor formaţiuni tumorale retroperitoneale. Mai mult 
chiar, câte odată acestea pot fi  situate lângă pancreas 
şi mimează afecţiuni pancreatice [20].
Aspectele paraclinice. Ecografi a poate să deter-
mine o formaţiune solidă, bine defi nită, circulară sau 
ovală, neomogenă cu contur net şi capsulă refl ectogenă 
şi calcifi cat central cu con de umbră asemănător unui 
chist (fi g.1) [11,14]. Modalitatea imagistică de elecţie 
pentru evaluarea şi gradarea formaţiunii primare este 
TC, ce prezintă o sensibilitate pentru tumorile extra-
adrenale de 90%. La TC paraganglioamele retroperi-
toneale se prezintă ca o masă hipervascularizată, cel 
mai des fi ind localizate în regiunea para-aortică şi de 
aceea pot fi  confundate cu alte  tumori retroperito-
nelae, în special cele pancreatice. TC este relevantă 
în diagnosticarea acestor tumori, însă caracteristicile 
tomografi ce nu sunt unice pentru paraganglioame. O 
analiză a semiologiei tomografi ce evidenţiază că pa-
raganglioamele retroperitoneale benigne sunt mai des 
omogene, cu margini bine defi nite, circulară sau ova-
lă, pe când tumorile maligne sunt des extra-adrenale, 
heterogene, vag delimitate, cu necroză şi lipsa calci-
fi cărilor (fi g. 2) [11,27]. Totodată majoritatea autori-
lor constată că TC este necesară şi utilă în aprecierea 
Fig. 1. USG – formaţiune neomogenă 70x52x58mm, 
V de 115cm3, cu capsulă refl ectogenă de 2mm şi con 
de umbră
Fig. 2. TC – masă solidă retroperitoneală 7x6cm, cu 
contur clar şi calcifi ere punctiformă centrală (repro-
ducere cu permisiune) [11]
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limitelor, localizării, extinderii, gradului de infi ltraţie 
în ţesuturile şi organele adiacente, în detectarea me-
tastazelor şi aprecierea rezecabilităţii tumorale [15]. 
Deoarece paraganglioamele sunt tumori foarte 
bine vascularizate utilizarea angiografi ei ne permite 
evaluarea gradului de vascularizare cât şi uşurează 
intervenţia chirurgicală şi, în caz de posibilitate de a 
emboliza micşorarea hemoragiei intraoperatorii [34]. 
Examinarea prin intermediul RMN oferă o senzitivi-
tate mult mai superioară decât cea prin TC în detec-
tarea tumorilor extra-adrenale [1,17,29]. Scintigrafi a 
cu metaiodbenzilguanidină (MIBG) deseori a fost 
utilizată ca o investigaţie imagistică în diagnosticul 
tumorilor neuroendocrine, însă aceasta prezintă o 
senzitivitate scăzută pentru paraganglioamele extra-
adrenale. Această metodă poate diferenţia tumorile 
funcţionale de cele nefuncţionale precum şi la iden-
tifi carea metastazelor [3,21]. Evaluarea pacienţilor 
postoperator la distanţă prin scintigrafi a cu MIBG 
permite detectarea metastazelor şi a recidivei [14]. 
Când la evaluarea paraganglioamelor imagistic sunt 
implicate TC, RMN şi scintigrafi a cu MIBG acurate-
ţea indentifi cării tumorii constituie 97% [3]. 
Probele biologice de laborator inclusiv datele en-
docrinologice în urină şi în sânge sunt de obicei în 
limitele normei. Analiza marcherilor tumorali serici 
alfa-fetoproteina, antigenul carcinoembrionar şi CA 
19-9 carbohidrat nu prezintă de obicei devieri [11]. 
Anatomie patologică. Chiar dacă studiile ima-
gistice sunt utile, diagnosticul de certitudine este pus 
de examenul histopatologic al formaţiunii tumorale 
rezecate, completat cu studii imunohistochimice. Cu 
toate acestea nu sunt criterii histologice distincte din-
tre tumorile benigne şi cele maligne [3,21]. 
Piesa postoperatorie reprezintă macroscopic o 
masă tumorală solidă, polipoidă, încapsulată (fi g.3a), 
în secţiune de culoare galben-cafenie şi cicatrice cu 
calcifi care centrală (fi g.3b). Aceasta este o tumoră 
foarte bine vascularizată şi poate avea o culoare pro-
fund roşie [29]. 
La examenul microscopic celulele tumorale sunt 
uşor de recunoscut. Celulele tumorale sunt de formă 
poligonală până la ovale şi sunt aranjate în ,,cuiburi” 
(cordoane celulare). Aceste cordoane celulare sunt 
separate de stroma fi bromusculară şi înconjurate de 
celulele sustentaculare (fi g.4a,b) [29]. 
Fig. 4a. Aspect microscopic. Histologia (H&E x 
40) – paragangliom alveolar 
Fig. 4b. Aspect microscopic. Histologia (H&E x 
60) – paragangliom alveolar cu angiom cu poli-
morfi sm nuclear
Fig. 3a. Piesa postoperatorie – aspect macroscopic Fig. 3b. Piesa pe secţiune – cicatrice cu calcifi -
care centrală (reproducere cu permisiune) [11]
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La examenul imunohistochimic, utilizarea anti-
corpilor anti- cromogranină şi anti-enolază specifi că 
neuronală sunt printre cei mai senzitivi pentru de-
tectarea celulelor principale (o acurateţe de aproape 
100% utilizate în combinaţie), iar anticorpii anti-S 
100 sunt cei mai comuni pentru detectarea celulelor 
sustentaculare [29].
Managementul terapeutic. Tratamentul de elec-
ţie a paraganglioamelor rămâne înlăturarea chirurgi-
cală completă [8,25,30,34]. Clasic, paraganglioamele 
sunt înlăturate prin abord transabdominal, posterior în 
chirurgia deschisă. Au fost raportate câteva cazuri de 
excizie laparoscopică şi retroperitoneoscopică a pa-
raganglioamelor retroperitoneale [4,32]. Unele dintre 
benefi ciile chirurgiei laparoscopice faţă de cea des-
chisă includ durata mică de spitalizare, durere posto-
peratorie mai mică, micşorarea formării aderenţelor, 
cicatrici estetice, rata complicaţiilor mai mică. Un alt 
benefi ciu al chirurgiei minimivazive este un câmp de 
vedere mult mai larg şi mărit, oferit de endoscop ceea 
ce teoretic permite o precizie mult mai înaltă de înlă-
turare a tumorii. Experienţa laparoscopică în excizia 
acestora se reduce la un număr foarte mic de cazuri şi 
necesită evaluare ulterioară. În pofi da abordărilor chi-
rurgicale tehnice diferite în tratamentul paraganglioa-
melor retroperitoneale părerea noastră este că chirur-
gia deschisă este una obligatorie în obţinerea remisiei 
de lungă durată cu morbiditate şi mortalitate joasă. 
Într-o serie de 22 de cazuri de paragangliomă re-
troperitoneală extra-adrenală a Centrului de Cancer 
Memorial Sloan-Kettering (MSKCC), supravieţuirea 
timp de 5 ani la pacienţii cărora nu li s-a rezectat tu-
mora a fost de 19%, pe când la cei cu tumora rezecată 
complet a fost de 75%, de asemenea fi ind raportată o 
rată a recidivelor locale de paragangliom la 50% din 
cazuri [6].
Octreotida, chimio- şi radioterapia au fost reco-
mandate ca alternativă pentru pacienţii care nu pot fi  
supuşii intervenţiei chirurgicale sau la cei cu tumori 
nerezecabile. Totuşi, există controverse în ceea ce 
priveşte utilizarea chimio- sau/şi radioterapiei pen-
tru tratamentul şi eradicarea acestor tumori. Numai 
câteva rapoarte au prezentat utilizarea chimioterapiei 
specifi ce în metastazele paraganglioamelor, însa cu o 
diferită rată de răspuns [10,23,26]. În contrast Louafy 
(2001) sugerează că radio- şi chimioterapia sunt utile 
numai ca tratament paliativ [18,21]. În cazul raportat 
nu s-a prevăzut tratament antitumoral adjuvant din 
cauza naturii benigne a paragangliomului (margini 
regulate, prezenţa calcifi cării, absenţa metastazelor). 
Discuţiile în fond sunt axate pe determinarea caracte-
rului benign sau malign al paraganglioamelor retro-
peritoneale. 
Aproximativ 10% din paraganglioame sunt ma-
ligne şi este foarte difi cil de a prezice potenţialul de 
malignitate în baza criteriilor histologice. Formele 
maligne dezvoltă frecvent metastaze (20-42%) la 
distanţă propagându-se hematogen sau limfatic în 
plămâni, fi cat şi ganglioni limfatici [3]. Studiile mai 
recente au subliniat că aspectul histopatologic este 
nesigur în aprecierea caracterului benign sau malign, 
numai invazia locală şi metastazele la distanţă fi ind 
criterii sigure a malignităţii [8,10,28,30]. Ţinând cont 
de cele raportate, susţinem părerea că potenţialul ma-
lign al paragangliomului este determinat de invazia 
locală şi de prezenţa metastazelor la distanţă, mai 
ales, că într-o trecere în revistă, destul de amplă, a 
literaturii engleze s-au găsit doar 14 cazuri de para-
ganglioame retroperitoneale maligne [23]. 
Deoarece datele clinice şi paraclinice ale acestor 
pacienţi sunt variabile şi nespecifi ce, iar distincţia his-
tologică dintre cazurile benigne şi maligne ca factor 
de predicţie pentru formele cu potenţial malign este 
difi cilă, iar recidiva locală sau metastazele la distanţă 
sunt rare, este necesară o abordare multidisciplinară a 
acestei patologii respectiv chirurgie, anestezie, endo-
crinologie, genetică, radiologie, oncologie, anatomie 
patologică şi medicina de laborator.
În concluzie stipulăm că varianta nonsecretorie a 
paraganglioamelor retroperitoneale clinic este simila-
ră altor tumori retroperitoneale, iar diagnosticul exact 
preoperator pare a fi  difi cil. Odată diagnosticate, pen-
tru un prognostic bun este indicat tratamentul chirur-
gical radical. Malignitatea este difi cil de prezis numai 
de criteriul histologic şi este necesar să fi e luată în 
consideraţie când sunt prezente metastaze la distanţă 
şi infi ltraţie paratumorală.
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